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Classification 

des vascularites systemiques 

Les vascularites systemiques se distinguent par la nature 
et le calibre des vaisseaux atteints ainsi que par les caracteristiques 
histologiques. La presence d'ANCA est associee a 3 vascularites: 
la polyangeite microscopique, la granulomatose de Wegener 
et I'angeite de Churg et Strauss. 


LoTc Guillevin, Christian Pagnoux* 


es vascularites systemiques sont nombreuses, hetero- 
genes et comprennent des angeites non necrosantes, 
Icomme la maladie de Takayasu et l’arterite a cellules 
geantes, et des angeites necrosantes comme la periarterite 
noueuse, la maladie de Kawasaki, la granulomatose de 
Wegener, le purpura rhumatoide de Schonlein-Henoch, 


CE QUI EST NOUVEAU 


•> Les criteres de classification que I'American College 
of Rheumatology 3 a etabli ne permettant pas de distinguer 
par exemple la periarterite noueuse de la polyangeite 
microscopique, la conference internationale de Consensus 
de Chapel Hill 6 a propose une nomenclature plus homogene; 
elle classe les vascularites en fonction de la taille 
des vaisseaux, de leur caractere, «non necrosantes)) ou 
« necrosantes », avec ou sans ANCA; elle met en perspective 
les criteres histologiques et les mecanismes pathogeniques. 


le syndrome de Churg et Strauss et les vascularites secon- 
daries aux maladies auto-immunes et aux affections 
malignes. 

Elies sont caracterisees par une atteinte inflammatoire 
des vaisseaux sanguins arteriels, capillaries et/ou veineux 
conduisant a une alteration de la paroi vascularie, qui inte- 
resse aussi bien 1’ endothelium que la media ou l’adven- 
tice. Les stenoses ou focclusion des lumieres vasculaires 
par une thrombose ou une proliferation intimale sont la 
consequence de l’atteinte de l’endothelium vasculaire. 

La plupart des classifications prennent en compte des 
criteres cliniques et histologiques, bien que Ton sache 
aujourd’hui que les differences entre vascularites cor- 
respondent aussi a des mecanismes pathogeniques dis- 
tricts. Les criteres histologiques sont : 

- le type et le calibre des vaisseaux atteints (gros vaisseaux 
[aorte et ses branches de division], vaisseaux dits de petit 
calibre [capillaries et vaisseaux pre- et post-capillaires], 
vaisseaux de moyen calibre occupant une position inter- 
mediate) ; 

- le type de l’atteinte vasculaire (nature de l’infiltrat 
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IMHO Topographie des atteintes vasculaires de I'arterite 
de Takayasu. P: arteres pulmonaires; C: arteres coronaires. 

inflammatoire, presence d’une necrose fibrinoide de la 
paroi vasculaire ou d’un granulome extravasculaire). 

En 1990, l’American College of Rheumatology (ACR) 
a etabli une classification des principales vascularites sys- 
temiques 14 fondee sur des criteres cliniques, biologiques 
et histologiques qui ne doivent toutefois pas etre utilises 
comme criteres diagnostiques. Nous mentionnerons, sous 
forme de tableaux, certains des criteres de classification 
des principales vascularites necrosantes (tableaux 1 a 3). 

En 1994, la nomenclature de Chapel Hill 5 (tableau 4) a 
permis de mieux classer la plupart des vascularites et de 
mettre en perspective les criteres histologiques et les 
mecanismes pathogeniques. 

MALADIE DE TAKAYASU 


C’est la plus frequente des arteriopathies inflammatoires 
du sujet jeune. C’est une aorto-arterite non specifique 
touchant l'aorte, les arteres qui en naissent et les arteres 



pulmonaires. L'atteinte de la crosse aortique est respon- 
sable de la retinopathie ischemique, des complications 
neurologiques et de l'atteinte axillo-sous-claviere, qui est 
classiquement a l'origine de l'abolition des pouls aux 
membres superieurs. L'atteinte de l'aorte thoraco- 
abdominale se traduit, le plus souvent, par une hyperten- 
sion arterielle reno-vasculaire par stenose uni- ou bilate- 
rale des arteres renales. Cette vascularite n’est pas 
necrosante, et la paroi vasculaire est le siege de cellules 
geantes. Elle est classee en formes distinctes selon la topo- 
graphie des atteintes vasculaires (fig. 1). 

ARTERITE A CELLULES GEANTES 
(MALADIE DE HORTON) 


Cette vascularite, particuliere par sa topographie, atteint 
preferentiellement les arteres de gros et moyen calibres, 
principalement du territoire cephalique. Elle peut etre 
plus diffuse. Histologiquement, l’atteinte vasculaire inte- 
resse les 3 tuniques, avec un infiltrat inflammatoire essen- 
tiellement mononucle, une destruction de la limitante 
elastique interne avec des macrophages et des cellules 
geantes a son contact. On constate un epaississement inti- 
mal constitue d’une proliferation fibroblastique qui 
conduit a 1’obstruction de la lumiere vasculaire (fig. 2). La 
maladie de Horton survient dans la majorite des cas chez 
les sujets ages de plus de 50 ans, avec un pic vers 80 ans. 
Sa presentation clinique, tres polymorphe, impose de pra- 
tiquer, comme pour toute vascularite, une biopsie afin 
d’en affirmer le diagnostic. 

PERIARTERITE NOUEUSE 


C’est une vascularite inflammatoire qui touche les arteres 
de petit et moyen calibres, avec des lesions segmentaires et 
transmurales siegeant volontiers aux bifurcations arte- 
rielles. L’ architecture nonnale de la paroi vasculaire est 



IUMU Presence d'une fragmentation de la limitante elastigue interne et de cellules geantes multinuclees. 
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Periarterite noueuse 

Criteres de FAinerican College of Rheumatology (1990) 


Chez un sujet atteint de vascularite, la presence de 3 des 10 criteres 
suivants permet le classement comme periarterite noueuse avec 
une sensibilite de 82,2% et une specificite de 86%. 


I Amaigrissement >4 kg 

I Livedo reticularis 

I Douleur ou sensibilite testiculaire 

I Myalgies diffuses, faiblesse musculaire ou sensibilite des membres 
inferieurs 

I Mono- ou polyneuropathie 

I Pression arterielle diastoligue >90 mmHg 

I Insuffisance renale (uree >400mg/L ou creatininemie > 15 mg/L) 

I Marqueurs seriques de I'hepatite B (antigene HBs ou anticorps 
anti-HBs) 

I Anomalies arteriographiques (anevrismes et/ou occlusions 
des arteres viscerales) 

I Biopsie d'une artere de petit ou moyen calibres montrant 
la presence de polynucleaires dans la paroi arterielle 

ifliircirii D'apres la ref. 1 



iiiii'uw Periarterite noueuse. Necrose fibrino'i'de de la media 
arterielle, thrombose vasculaire et reaction inflammatoire 
perivasculaire. 


detruite (fig. 3), et la lesion peut etre le siege dune dilata- 
tion anevrismale, pouvant etre objectivee par une arterio- 
graphie, ou celui d’une thrombose (fig. 4). L’American 
College of Rheumatology 3 (ACR) a etabli des criteres de 
classification (tableau 1) qui, malheureusement, ne per- 
mettent pas de la distinguer de la polyangeite micro- 
scopique. La conference internationale de consensus de 
Chapel Hill 6 a propose une nomenclature plus homogene. 
Les vascularites sont classees en fonction de la taille des 
vaisseaux : vascularites non necrosantes des gros vaisseaux 



Ul'lULU Arterioqraphie hepatique montrant stenoses 
et anevrismes au cours d'une periarterite noueuse. 


(arterite de Takayasu et arterite a cellules geantes), vascu- 
larites des arteres de moyen calibre (periarterite noueuse 
ou maladie de Kussmaul-Maier et arterite de Kawasaki), 
vascularite des vaisseaux de petit calibre, comportant les 
arterites associees aux anticorps anticytoplasme des poly- 
nucleaires neutrophiles (ANCA) [polyangeite microsco- 
pique, angeite granulomateuse de Churg et Strauss et gra- 
nulomatose de Wegener]. Les vascularites des maladies 
auto-immunes, les vascularites des cryoglobulinemies et le 
purpura rhumatoide font partie de ce groupe. 

MALADIE DE KAWASAKI 


Comme la periarterite noueuse, cette vascularite interesse 
les arteres de moyen calibre. Elle est d’etiologie inconnue 
et touche preferentiellement le nourrisson et l’enfant de 
moins de 5 ans, plus rarement l’adulte. Le syndrome de 
Kawasaki est un syndrome adeno-cutaneo-muqueux 
febrile, le plus souvent d evolution benigne rnais dont la 
gravite est liee a l’atteinte cardiaque et au developpement 
d’anevrismes coronaires. 

POLYANGEITE MICROSCOPIQUE 


C’est une vascularite des petits vaisseaux, arterioles, 
capillaires et veinules, sans granulome extravasculaire. La 
capillarite est responsable d’une glomerulonephrite 
necrosante segmentaire et focale, associee a une prolifera- 
tion extracapillaire et parfois pulmonaire, oil l’hemorragie 
alveolaire peut faire partie d’un syndrome pneumo-renal. 
S’y associent d’autres atteintes viscerales touchant surtout 
la peau, les muscles, les articulations et l’appareil digestif. 
Une certaine confusion a longtemps regne entre peri- 
arterite noueuse et polyangeite microscopique, alors que 
ces maladies sont distinctes et ont des mecanismes patho- 
geniques differents, la polyangeite etant associee aux 
ANCA. 
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ANGEITE GRANULOMATEUSE ALLERGIQUE 
OU SYNDROME DE CHURG ET STRAUSS 

Elle se caracterise, cliniquement, par Fexistence d’un 
asthme grave, dune hypereosinophilie sanguine et dune 
angeite necrosante, touchant les arteres et les veinules de 
petit calibre. Des infiltrats a eosinophiles et des granu- 
lomes gigantocellulaires, perivasculaires et surtout extra- 
vasculaires s’associent aux lesions vasculaires. Les 3 ele- 
ments histologiques (necrose fibrinoide de la paroi des 
vaisseaux de petit calibre, infiltrats tissulaires a eosino- 
philes et granulomes extravasculaires), caracteristiques de 
l’affection, ne coexistent pas toujours sur le meme site 
biopsique. Les criteres de classification de l’ACR sont 
enonces au tableau 2. 

VASCULARITE D'HYPERSENSIBILITE 


Ce terme est synonyme de vascularite des petits vaisseaux, 
de vascularite allergique, et de vascularite leucocytocla- 
sique. II correspond a un groupe vaste et heterogene de 
maladies qui ont en commun l’atteinte des vaisseaux arte- 
riels et veineux de petit calibre, des veinules et des 
capillaires. Toutes les lesions histologiques ont le meme 
age. La plupart des angeites leucocytodasiques guerissent 
apres exclusion de Fantigene responsable, le plus souvent 
un medicament. 

GRANULOMATOSE DE WEGENER 


II s’agit dune vascularite systemique dont les lesions sie- 
gent preferentiellement au niveau des voies aeriennes 
superieures, du poumon et des reins. La triade histo- 
logique classique de la granulomatose de Wegener asso- 
cie des granulomes des voies aeriennes superieures et/ou 
inferieures, une vascularite necrosante et granulomateuse 
des arteres de petit calibre, des capillaires et des veinules. 

Syndrome de Churg et Strauss 

Criteres de l’American College of Rheumatology (1990) 


Chez un sujet atteint de vascularite, la presence de 4 des 6 criteres 
suivants permet le classement comme syndrome de Churg et Strauss 
avec une sensibilite de 85% et une specificite de 99,7%. 


I Asthme 

I Eosinophilie sanguine 3=10% 

I Antecedent d'allergie 
I Infiltrats pulmonaires labiles 
I Douleur ou opacite sinusienne 
I Presence d'eosinophiles extravasculaires a la biopsie 

mi D 'a pres la ref. 2. 


et une glomerulonephrite necrosante avec croissants. Une 
glomerulonephrite necrosante segmentaire et focale, 
associee a une proliferation extracapillaire, est Fatteinte 
renale la plus frequente et la plus typique. Les ANCA sont 
presents dans environ 90 % des granulomatoses de Wege- 
ner actives ; il s’agit typiquement de c-ANCA ayant une 
specificite anti-proteinase 3 (anti-PR3). Les criteres de 
classification de l’ACR sont mentionnes au tableau 3. 1 * * 

PURPURA RHUMATOIDE, 

MALADIE DE SCHONLEIN-HENOCH 


Cette vascularite est le plus souvent observee chez l’en- 
fant, touchant essentiellement la peau, le tube digestif, les 
articulations et les reins. La presentation clinique habi- 
tuelle est un purpura vasculaire infiltre, siegeant aux 
membres inferieurs, parfois aux mains et a la face, favorise 
par 1’orthostatisme, associe a des arthralgies et des dou- 
leurs abdominales. 7 Histologiquement, le purpura rhuma- 
toide est caracterise par une vascularite aigue des arte- 
rioles et des veinules dans le derme superficiel et 
l’intestin. En immunofluorescence, il existe des depots 
d’immunoglobulines A (IgA) dans la paroi des arterioles 
et des glomerules renaux. Le pronostic, habituellement 
bon, depend de la gravite de Fatteinte renale (nephro- 
pathie glomerulaire a depots mesangiaux d’lgA) et de la 
gravite des atteintes digestives. Ces dernieres sont habi- 
tuellement benignes chez l’enfant, mais elles sont la pre- 
miere cause de mortalite chez l’adulte. 

MALADIE DE BUERGER 


Appelee aussi thrombo-angeite obliterante, cette vascula- 
rite des homines jeunes, tabagiques, touche principale- 
ment les arteres et les veines de moyen et petit calibres 
des 4 membres, exceptionnellement les vaisseaux cere- 
braux et visceraux. A Farteriographie, Fatteinte des arteres 

Granulomatose de Wegener 

Criteres de FAmerica College of Rheumatology (1990) 


Chez un sujet atteint de vascularite, la presence de 2 des 4 criteres 
suivants permet le classement comme granulomatose de Wegener 
avec une sensibilite de 88,2% et une specificite de 92%. 


I Inflammation nasale ou orale (epistaxis, ulcerations buccales 
ou faciales douloureuses) 

I Anomalies de la radiographie pulmonaire (nodules, cavernes, 
infiltrats fixes) 

I Sediment urinaire anormal (hematurie microscopique 
ou cylindres) 

I Inflammation granulomateuse a la biopsie (dans la paroi 

ou autour des arteres ou arterioles) 

ifnirciiii D'apres la ref. 3. 
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Noms et definitions des vascularites adoptes par la conference de consensus 
pour la nomenclature des vascularites systemiques 
Chapel Hill, Caroline du Nord, USA, 1993 


VASCULARITES 
DES VAISSEAUX 
DE GROS CALIBRE* 


VASCULARITES 
DES VAISSEAUX 
DE MOYEN CALIBRE 


VASCULARITES 
DES VAISSEAUX 
DE PETIT CALIBRE 


Arterite a cellules geantes 
(arterite temporale) 

1 Arterite granulomateuse de I’aorte et de ses principales branches 
de division atteignant avec predilection les branches de la carotide externe 
Atteinte frequente de I'artere temporale. Survient habituellement 
chez des patients ages de plus de 50 ans et est souvent associee 
a une pseudopolyarthrite rhizomelique 

Arterite de Takayasu 

1 Arterite granulomateuse de I’aorte et de ses principales branches 
de division 

Survient habituellement chez des patients ages de moins de 50 ans 

Periarterite noueuse 

1 Vascularite necrosante des arteres de moyen et petit calibres sans 
glomerulonephrite, ni vascularite des arterioles, capillaires et veinules 

Maladie de Kawasaki 

1 Vascularite interessant les vaisseaux de gros, moyen et petit calibres 
associee a un syndrome lympho-cutaneo-muqueux 

Atteinte frequente des arteres coronaires. Aorte et veines peuvent etre 
atteintes. Survient habituellement chez I'enfant 

Granulomatose de Wegener** 

1 Granulomatose de I’appareil respiratoire associee a une vascularite 
necrosante des vaisseaux de petit et moyen calibres (capillaires, veinules 
arterioles, arteres) 

Glomerulonephrite necrosante frequente 

Syndrome de Churg et Strauss** 

1 Granulomatose et infiltration eosinophilique de I’appareil respiratoire 
associees a une vascularite des vaisseaux de petit et moyen calibres 

Asthme et hypereosinophilie 

Polyangeite microscopique** 

1 Vascularite necrosante avec peu ou sans depots immuns affectant 
les petits vaisseaux (capillaires, veinules, arterioles) 

Peut atteindre les arteres de petit et moyen calibres. Glomerulonephrite 
necrosante tres frequente 

Capillarite pulmonaire frequemment observee 

Purpura rhumatoi'de 
de Schonlein-Henoch 

1 Vascularite avec depots d’lgA affectant les petits vaisseaux (capillaires, 
veinules, arterioles) 

Atteint typiquement la peau, le tube digestif et le rein (glomerules). 
Arthralgies et arthrites freguentes 

Cryoglobulinemie mixte 
essentielle 

1 Vascularite avec depots d’immunoglobulines affectant les petits vaisseaux 
(capillaires, veinules, arterioles). Presence d’une cryoglobulinemie 

La peau et le rein (glomerules) sont souvent atteints 

Vascularites cutanees 
leucocytoclasiques 

1 Vascularites cutanees leucocytoclasiques isolees sans vascularite 
systemique ni glomerulonephrite 


mmU D'apres la ref. 6. * Les vaisseaux de gros calibre correspondent a I'aorte et ses plus grosses branches de division. Les 
vaisseaux de moyen calibre sont les principales arteres viscerales (renales, hepatique, coronaires et mesenteriques). Les 
vaisseaux de petit calibre correspondent aux veinules, capillaires, arterioles et aux arteres intraparenchymateuses distales qui 
se connectent avec les arterioles. Certaines vascularites des gros et petits vaisseaux peuvent atteindre les vaisseaux de moyen 
calibre, mais les vascularites des vaisseaux de moyen calibre ne doivent pas atteindre de vaisseaux plus petits que les arteres. 
En italique les elements frequents mais non essentiels. ** Association frequente aux ANCA. 
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sous-poplitees est presque constante, et les lesions sont 
strictement sous-poplitees dans plus de 80 % des cas. 

VASCULARITES CRYOGLOBULINEMIQUES 


Les cryoglobulines sont des immunoglobulines seriques 
precipitant a des temperatures inferieures a 37 °C et sont 
associees a une vascularite caracterisee histologiquement 
par une necrose fibrinoide de la paroi des petits vaisseaux, 
avec un infiltrat inflammatoire a predominance de poly- 
nucleaires neutrophiles dont certains peuvent etre pycno- 
tiques (leucocytodasie). II existe des depots hyalins intra- 
vasculaires avec, en immunofluorescence, un depot 
d’immunoglobulines dont la composition est celle du 
cryoprecipite. 

On distingue 3 types de cryoglobulines : 

- les cryoglobulines de type I composees d’immuno- 
globulines monoclonales, le plus souvent une IgM, plus 
rarement une IgG ; elles s’observent au cours des hemo- 
pathies lymphoides ; 

- les cryoglobulines mixtes de type II (dans 75 % des 
cas), avec un composant monoclonal, qui sont composees 
d’au moins 2 varietes d ’immunoglobulines, le plus sou- 
vent IgM-IgG ; le constituant monoclonal est 1’IgM posse- 
dant une activite anti-IgG; 

- les cryoglobulines mixtes de type III, qui ne contiennent 
aucun constituant monoclonal et sont habituellement 
composees d’IgM et d’IgG; elles s’observent au cours des 
affections auto-immunes (lupus, polymyosites, peri- 
arterite noueuse), de nombreuses maladies infectieuses, 
notamment l’hepatite C qui est la cause de plus de 80 % 
des vascularites des cryoglobulinemies de type II et III. 
L’existence d’une cryoglobulinemie s’accompagne de la 
presence de facteurs rhumatoides et d’une baisse de la 
fraction C4 du complement. 

VASCULARITES ASSOCIEES AUX CANCERS 
ET AUX HEMOPATHIES 


Elles representent 3 a 8 % des vascularites. Bien que le 
caractere paraneoplasique de ces vascularites ne puisse 
toujours etre affirme, revolution parallele des 2 patholo- 
gies suggere un lien de causalite. La survenue de la vas- 
cularite peut parfois preceder la decouverte du cancer de 
plusieurs mois. Plusieurs types de vascularite peuvent se 
rencontrer, les plus frequentes etant les vascularites leu- 
cocytoclasiques ; des vascularites du type de la periarte- 
rite noueuse, granulomateuses ou proches du purpura 
rhumatoide ont aussi ete rapportees. Les manifestations 
cutanees et la fievre sont les symptomes les plus courants, 
les atteintes articulaires ou neurologiques etant plus 
rares. Les hemopathies associees aux vascularites sont 
principalement les leucemies a tricholeucocytes et les 
myelodysplasies, ainsi que les lymphomes malins, hodg- 
kiniens ou non. Quant aux tumeurs solides, elles sont 


R LA PRATIQUE 


•> La plupart des classifications prennent en compte des criteres 
cliniques et histologiques, bien que les differences 
entre vascularites correspondent aussi a des mecanismes 
pathogeniques distincts. 

La recherche d'ANCA est aujourd'hui indispensable au diagnostic 
et a la classification des vascularites necrosantes. 


preferentiellement bronchiques, coliques ou renales. 
L’evolution de la vascularite est generalement marquee 
par une corticosensibilite et une autonomie vis-a-vis de la 
neoplasie sous-jacente. Le mecanisme de ces vascularites 
est inconnu. 

MECANISMES PATHOGENIQUES 
ET CLASSIFICATION DES VASCULARITES 


La classification des vascularites est essentiellement ana- 
tomo-clinique. Toutefois, la meilleure connaissance des 
mecanismes pathogeniques de ces maladies montre que 
les vascularites repondent a des mecanismes souvent tres 
differents. 

Les arterites a cellules geantes 

La maladie de Horton comme la maladie de Takayasu 
sont de cause inconnue. Une cause infectieuse, impli- 
quant probablement des antigenes multiples, est pro- 
bable mais non demontree. Le stimulus antigenique 
active les lymphocytes T situes dans la paroi vasculaire, 
conduisant secondairement a la production de cytokines 
comme l’interferon gamma. Ces cytokines activent les 
macrophages de la media arterielle, conduisant a la crea- 
tion de cellules geantes dont la responsabilite est majeure 
dans la destruction de la limitante elastique interne. 
L’epaississement endothelial est responsable de l’obstruc- 
tion vasculaire. L’accumulation de fibroblastes est mediee 
par le PDGF (platelet-derived growth factor) et le VEGF 
(vascular endothelial growth factor). 

Les vascularites avec ANCA 

Les ANCA sont des anticorps diriges contre des anti- 
genes du cytoplasme des polynucleaires neutrophiles et 
des monocytes. Ils sont retrouves dans un groupe limite 
de vascularites, qui sont toutes des vascularites des vais- 
seaux de petit calibre : granulomatose de Wegener, poly- 
angeite microscopique et angeite granulomateuse de 
Churg et Strauss. Leur specificite pour le groupe des vas- 
cularites necrosantes systemiques et/ ou des glomerulo- 
nephrites rapidement progressives pauci-immunes est 
tres elevee, depassant 90 %. La methode de reference 
pour la detection des ANCA est un test d’immunofluores- 
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cence indirecte sur des polynucleaires fixes dans l'alcool. 
Deux types de fluorescence sont observes : 

- une fluorescence cytoplasmique des polynucleaires 
neutrophiles et des monocytes, appelee c-ANCA; 

- une fluorescence perinucleaire des polynucleaires, 
appelee p-ANCA. 

Lorsque Laspect en immunofluorescence ne cor- 
respond ni a celui des c-ANCA, ni a celui des p-ANCA, il 
est par convention atypique. Les 2 principaux antigenes 
connus sont la proteinase 3 (PR3) et la myeloperoxydase 
(MPO), contenues dans les granulations primaires des 
polynucleaires neutrophiles et des monocytes. La protei- 
nase 3 est l’antigene reconnu par la majorite des c-ANCA, 
la myeloperoxydase l’antigene reconnu par la majorite des 
p-ANCA (80 a 90 %). 

La recherche d’ANCA est aujourd’hui indispensable 
au diagnostic et a la classification des vascularites necro- 
santes. 


CONCLUSION 


La classification des vascularites permet de mieux recon- 
naitre des maladies qui sont souvent tres eloignees les 
unes des autres. L’impact des classifications est majeur, 
dans la mesure oil revolution et le pronostic sont diffe- 
rents et ou les traitements doivent etre adaptes a chaque 
situation clinique. La classification qui parait avoir le plus 
grand interet est celle definie par la nomenclature de 
Chapel Hill en raison de sa simplicite et de son ade- 
quation avec les mecanismes pathogeniques de ces 
maladies. ■ 


Les auteurs n ’ontpas transmis de declaration 
de conjlit d’interets 


SUMMARY Classification of systemic vasculitides 

Systemic vasculitides are characterized by different histological aspects: fibrinoid necrosis of the arterial wall, giant cell arteritis, non-necrotizing 
arteritides without granuloma or giant cell infiltration. Each histological form is associated with a spectrum of diseases with variable clinical expression: 
giant cell angeitides, such as Takayasu's arteritis and giant cell arteritis, necrotizing angeitides, such as polyarteritis nodosa, Kawasaki disease, 

Wegener's granulomatosis, Henoch-Schonlein purpura or Churg-Strauss syndrome. The detection of anti-neutrophilic cytoplasmic antibodies (ANCA) 
also makes it possible to classify necrotizing vasculitides by isolating a group of diseases different from necrotizing vasculitidies without ANCA 
(Wegener's granulomatosis, microscopic polyangitis, allergic granulomatous angiitis). 
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[ Classification des vascularites systemiques 

Les vascularites systemiques ont des aspects histologiques distincts: necrose fibrinoi'de de la paroi arterielle, arterite a cellules geantes, arterites non 
necrosantes et sans infiltration par les granulomes et les cellules geantes. Chaque forme histologique est associee a des maladies depression clinique 
differente: angeites a cellules geantes, comme la maladie de Takayasu et I'arterite a cellules geantes, angeites necrosantes comme la periarterite 
noueuse, la maladie de Kawasaki, la granulomatose de Wegener, le purpura rhumato'fde de Schonlein-Henoch ou le syndrome de Churg et Strauss. La 
decouverte des anticorps anticytoplasme des polynucleaires neutrophiles (ANCA) permet aussi de classer les vascularites necrosantes en isolant un 
groupe de maladies distinct des vascularites necrosantes sans ANCA (maladie de Wegener, polyangeite microscopique, vascularite granulomateuse 
allergique de Churg et Strauss). 
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